Chorzy trudni typowi/Case report

Od bélu za mostkiem do wszczepienia
kardiowertera-defibrylatora — opis przypadku

From chest pain to cardioverter-defibrillator implantation — a case report
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Abstract

A case of a 48-year-old male admitted to the hospital because of recurrent chest pain, is described. Further diagnostic tests did
not confirm ischemia, but revealed the presence of arrhythmogenic right ventricular cardiomyopathy. During hospital stay, the
patient developed syncopal episode due to ventricular tachycardia. A cardioverter-defibrillator was implanted.
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Wprowadzenie

Arytmogenna kardiomiopatia prawej komory (ang.
arrhythmogenic right ventricular cardiomyopathy, ARVC),
dawniej znana jako arytmogenna dysplazja prawej ko-
mory, jest dos¢ rzadko spotykana jednostka chorobowg
(w niektorych populacjach czestosé 1/5000). W ostatnich
latach wiedza o tej chorobie oraz liczba opisywanych no-
wych przypadkéw wzrasta.

W obrazie klinicznym dominuja napady omdlen, najcze-
sciej w przebiegu utrwalonego czestoskurczu komorowego
(VT) lub migotania komdr, czesto pierwszym i ostatnim ob-
jawem moze by¢ nagty zgon sercowy, a rozpoznanie stawia-
ne jest dopiero w badaniu anatomopatologicznym. Wedtug
European Society of Cardiology (ESC) ARVC jest jedna
z gtéwnych przyczyn nagtej Smierci sercowej w grupie wie-
kowej mtodszej niz charakterystyczna dla choroby wienco-
wej. Brak wiedzy na temat tej patologii moze opdznic
rozpoznanie, a tym samym wdrozenie odpowiedniego lecze-
nia. Dlatego tak wazne wydato sie autorom tego doniesienia
przedstawienie przypadku chorego z rozpoznang ARVC.

Opis przypadku
Chory 48-letni, dotychczas w poczuciu zdrowia, zostat
przyjety na OIOK z powodu boléw o charakterze gniecenia,
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zlokalizowanych za mostkiem. Dodatkowo w dniu hospita-
lizacji wystapit krétkotrwaty epizod zastabniecia, bez utra-
ty przytomnosci. Dolegliwosci bolowe pojawiaty sie od ok.
miesigca, trwaty po kilkadziesigt minut, miaty zwiazek
z umiarkowang aktywnoscig fizyczng, ale wielokrotnie
rowniez budzity chorego w nocy; ustepowaty samoistnie.
Ponadto u chorego ok. 2 mies. wcze$niej rozpoznano nad-
cisnienie tetnicze (maksymalne wartosci 150/110 mmHg),
ktére leczono diuretykiem tiazydowym. Chory nie palit pa-
pieroséw, nie stosowat zadnej diety. Wywiad rodzinny
—matka choruje na cukrzyce, ojciec na chorobe wiefcowsa,
dwie corki zdrowe. Zawéd — pracownik fizyczny.
W badaniu przedmiotowym przy przyjeciu bez istotnych
odchylef od normy — poza stwierdzeniem, przy miarowym
rytmie serca o czestotliwosci 70/min, licznych pobudzen do-
datkowych oraz podwyzszonego cisnienia tetnicze-
g0 175/90 mmHg.
W badaniach dodatkowych wykonanych w dniu przy-
jecia stwierdzono:
ew EKG: rytm zatokowy miarowy o czestotliwo-
5ci 75/min, liczne przedwczesne pobudzenia dodatkowe
komorowe, 1 para pobudzeh komorowych, okresowo bi-
geminia, ujemne zatamki T w V;=V5;

* w badaniach laboratoryjnych: Na 143 mmol/|, K 4,4 mmol/|,
glukoza 100 mgl/dl, mocznik 35 mgl/dl, kreatynina
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1,0 mgl/dl, AspAT 36 U/|, AIAT 63 U/|, CK 77 U/|, troponi-
na 0,00 ng/ml, po 6 godz. 0,09, CK-MB 8 U/; uktad krzep-
niecia: INR 1,11, APTT 28,4 s, fibrynogen 271 mg/dl; chole-
sterol catkowity 203 mg/dl, cholesterol LDL 120 mg/d|,
cholesterol HDL 42 mg/d|, tréjglicerydy 205 mg/dl;

* morfologia krwi — prawidtowa;

* badanie ogblne moczu — prawidtowe;

 RTG klatki piersiowej — w granicach normy.

Postawiono rozpoznanie wstepne niestabilnej dusz-
nicy bolesnej (gniotacy spoczynkowy bdl za mostkiem,
zmiany w zapisie EKG) u osoby z nadcisnieniem tetni-
czym. Zastosowano leczenie beta-adrenolitykiem, nitra-
tami, kwasem acetylosalicylowym, heparyna drobnocza-
steczkowg i uzyskano catkowite ustgpienie dolegliwosci
bolowych, normalizacje wartosci cisnienia tetniczego
oraz catkowite ustagpienie arytmii.

W trakcie dalszej diagnostyki stwierdzono nieprawi-
dtowosci w badaniu echokardiograficznym serca: po-
wiekszenie prawej komory (RV) (5,1 cm), wyrazny prze-
rost podaortalnej czesci przegrody miedzykomorowej,
umiarkowany przerost pozostatych Scian, zaburzenia
kurczliwosci — hipokineze przypodstawnego i srodkowe-
go segmentu Sciany dolnej, hipoakineze, wzmozone wy-
sycenie wolnej Sciany RV. Nadto umiarkowang niedomy-
kalnos¢ mitralng (++) i tréjdzielng (++) oraz cechy uposle-
dzonej relaksacji miesnia sercowego. Poza tym bez in-
nych nieprawidtowosci.

Badanie metoda Holtera wykazato obecnos¢ pojedyn-
czych dwuosrodkowych komorowych zaburzen rytmu
serca (4200/dobe) oraz pary komorowe (200/dobe) — po-
za tym bez innych nieprawidtowosci.

Test wysitkowy zakoficzono przy obcigzeniu 12 METs.
W czasie jego trwania obserwowano liczng arytmie ko-
morowa, natomiast w fazie recovery wstawke nieutrwalo-
nego czestoskurczu komorowego; poza tym graniczne ob-
nizenia odcinka ST w odprowadzeniach znad sciany dol-
nej — test oceniono jako elektrokardiograficznie dodatni.

Obraz kliniczny oraz wyniki badah dodatkowych su-
gerowaty, ze przyczyna arytmii komorowej moze by¢ cho-
roba wiencowa (zmiany w tescie wysitkowym oraz bada-
niu echokardiograficznym). Zdecydowano o koniecznosci
koronarografii. Badanie to wykonano w 5. dobie hospita-
lizacji, z dostepu promieniowego — bez powiktan. W an-
giogramie tetnic wiefcowych stwierdzono niewielkie
zmiany przyscienne oraz cechy zwolnionego przeptywu
w prawej tetnicy wiencowej.

W trakcie dalszej hospitalizacji chory nie zgtaszat zad-
nych dolegliwosci, ale w 8. dobie pobytu, w czasie space-
ru po korytarzu wystapita nagta, catkowita utrata przy-
tomnosci. U chorego stwierdzono czestoskurcz komoro-
wy 200/min — wykonano pilnie kardiowersje elektryczna,
uzyskujac powroét rytmu zatokowego oraz szybka popra-
we stanu klinicznego.

Obraz kliniczny oraz wyniki dotychczasowych badan
sugerowaty proces chorobowy miesnia sercowego (uposle-
dzenie kurczliwosci RV, przerost czesci przyaortalnej prze-
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grody miedzykomorowej oraz zwolniony przeptyw w prawej
tetnicy wiehcowe]) — prawdopodobnie ARVC. W celu
potwierdzenia rozpoznania wykonano badanie rezonansu
magnetycznego serca (MRI). Ujawnito ono wiele nieprawi-
dtowosci — poszerzenie RV (do 61 mm), znacznie zwiekszo-
na objetosé péznorozkurczowg RV, obnizong frakcje wyrzu-
towa RV (RVEF 30%), odcinkowe zaburzenia kurczliwosci
RV z tworzeniem akinetycznych oraz dyskinetycznych tet-
niakéw (szczegblnie nasilone w rejonie przypodstawnym),
obejmujace takze Sciany dolng i boczna RV oraz droge
odptywu z RV. Stwierdzono réwniez w Scianie RV oraz
w okolicy przypodstawnej koniuszka serca obecnosé nie-
wielkich obszaréw wzrostu sygnatu odpowiadajacego tkan-
ce ttuszczowej. Uwidoczniono takze w obrebie Sciany dol-
nej oraz bocznej RV obecnos¢ obszaréw wzmocnienia
i w segmencie dolnoprzegrodowym obszary pasmowatego
wzmocnienia sygnatu, odpowiadajace zwt6knieniu. Dodat-
kowo stwierdzono przerost przegrody miedzykomorowej
(do 16 mm) oraz uogélnione zaburzenia kurczliwosci lewej
komory (LVEF 45%). Zaobserwowane zmiany, charaktery-
styczne dla ARVC, potwierdzity ostatecznie rozpoznanie.

Ze wzgledu na manifestacje kliniczng chory zostat
zakwalifikowany do wszczepienia kardiowertera-defibry-
latora (ICD). Implantacje ICD wykonano w 12. dobie
hospitalizacji. W trakcie zabiegu pradem 10 J i 20 ) 2-krot-
nie prowokowano migotanie komoér — skutecznie rozpo-
znawane i defibrylowane (powrdt rytmu zatokowego).
Przebieg zabiegu i dalsze leczenie bez powiktan. Zaleco-
no farmakoterapie beta-adrenolitykiem.

W kontrolnym badaniu wysitkowym nie sprowokowano
wytadowan ICD, co potwierdzito prawidtowe ustawienia
urzadzenia. Chorego w stanie dobrym, z zaleceniem statej
opieki w poradni kardiologicznej, wypisano do domu.

W zwiagzku z rodzinnym wystepowaniem tej patologii,
badaniom diagnostycznym poddano obie cérki chorego,
nie stwierdzajac zadnych nieprawidtowosci w budowie
migsnia sercowego.

Dyskusja

Arytmogenna kardiomiopatia RV jest chorobga charak-
teryzujaca sie zwyrodnieniem mieénia sercowego i zasta-
pieniem prawidtowego miokardium tkankg wtéknisto-
-ttuszczowga oraz zwiekszonym ryzykiem nagtej Smierci
sercowej w przebiegu groznych komorowych zaburzen
rytmu [1]. Szacunkowe statystyki méwig, ze czestos¢ tej
choroby wynosi 1/5000 i ze odpowiada ona za jeden
na pie¢ nagtych zgonéw u oséb mtodych (przed 35. ro-
kiem Zycia), czesciej jest wykrywana u mtodych mez-
czyzn w wieku 20-30 lat [2], chociaz byty tez przypadki
wykrycia tej choroby u dzieci. Doktadna etiologia do tej
pory jest nieznana — w wielu doniesieniach postuluje sie
tto genetyczne. Dotychczas wykryto lokalizacje siedmiu
roznych mutacji potozonych na pieciu chromoso-
mach: 14q23-q22 (ARVC1), 1g42-g43 (ARVC2), 14q12-G22
(ARVC3), 2g32.1-g32.3 (ARVC4), 3p23 (ARVC5), 10p12-p13
(ARVCS6), 10g22.3 (ARVC7) [3].
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Potomstwo 0s6b chorych ma 50% szans na przejecie
od rodzicéw gendw predysponujacych do kardiomiopatii
RV. Dotychczasowe badania wykazaty obecnos¢ dwoch
typéw dziedziczenia tej kardiomiopatii: autosomalna do-
minujaca i autosomalna recesywna, znana tez jako cho-
roba Naxos (jest to zesp6t objawdw, w sktad ktdrego
wchodza, oprocz zaburzeh funkcji RV, choroby skoéry
i wtosow). Do tej pory przeprowadzone badania nie
zidentyfikowaty wszystkich genéw odpowiedzialnych
za te jednostke chorobowa. W etiologii podnosi sie row-
niez role procesu zapalnego, jako odpowiedzi na infekcje
wirusem Coxackie B.

Znaczna grupa chorych nie ma Swiadomosci choroby
do momentu osiggniecia typowego wieku wystepowa-
nia objawéw klinicznych, czyli miedzy 20. a 40. rokiem
zycia. Gtoéwne objawy to, bedace wynikiem arytmii ko-
morowej, zastabniecia, utraty przytomnosci, uczucie ko-
tatania serca lub zawroty gtowy. Rzadziej moga domino-
wac objawy niewydolnosci prawokomorowej: przepet-
nienie zyt szyjnych, powiekszenie serca, powiekszenie
watroby, obrzeki kofczyn dolnych, dyskomfort w jamie
brzusznej, pogorszenie funkcji nerek. W badaniu przed-
miotowym mozna takze nie stwierdzi¢ prawie zadnych
istotnych odchylen.

Diagnostyka ARVC moze sprawia¢ duzo probleméw,
tym bardziej jesli u chorego wystepuja objawy sugeruja-
ce niewydolnos¢ wiefcowa, tak jak to miato miejsce
u naszego chorego. W ARVC béle w klatce piersiowej ma-
ja zazwyczaj charakter nietypowy i wystepuja w ok. 27%
przypadkdw.

Nastepujace nieprawidtowosci w badaniach dodatko-
wych moga nasuna¢ podejrzenie ARVC:
¢ EKG: liczna arytmia komorowa, czesto wieloosrodkowa.

U ok. 30% chorych mozemy stwierdzi¢ obecnos¢ bloku
prawej odnogi peczka Hisa (RBBB). Statym objawem
jest odwrécenie zatamkéw T w odprowadzeniach znad
ciany przedniej (objaw obecny u naszego chorego).
U ok. 30% chorych stwierdza sie obecnos¢ fali epsilon,
ktéra — jak twierdzg niektorzy autorzy — moze wskazy-
wac na wieksze ryzyko wystapienia czestoskurczu ko-
morowego;

« catodobowe monitorowanie EKG: wszystkie formy ko-
morowych zaburzef rytmu;

« test wysitkowy — napad czestoskurczu komorowego. Na-
gta Smier¢ sercowa u 0séb z ARVC wystepuje czesto
podczas aktywnosci fizycznej lub stresu emocjonalnego;

« echokardiografia — poszerzenie jamy RV, zmniejszenie
jej frakcji wyrzutowej, odcinkowe zaburzenia kurczliwo-
Sci Scian RV,

e rezonans magnetyczny serca — wydaje sie mie¢ najwiek-
sze znaczenie z badan nieinwazyjnych w rozpoznawaniu
ARVC — co potwierdzito sie u naszego chorego. Szczegdl-
ng zaletag MRI jest mozliwos¢ rozpoznania typowego dla
ARVC zastepowania prawidtowego miokardium przez
tkanke ttuszczowa [4].

Uzyteczne, chot rzadziej wykonywane, moga tez by¢

badania inwazyjne:

 cewnikowanie prawego serca — gdzie mozna stwierdzi¢
dyskineze RV oraz skurczowe uwypuklenie sie wolnej
Sciany; ostatnio badanie to ma mniejsze znaczenie
z uwagi na coraz wiekszg dostepnos¢ MRI;

* koronarografia — w celu wykluczenia niedokrwiennego
tta zaburzen rytmu.

Ostateczne i pewne potwierdzenie mozna uzyskac,
wykonujac biopsje miesnia sercowego. W bioptacie moz-
na stwierdzi¢ zmniejszong liczbe kardiomiocytow, nacieki
srodmigzszowe z komoérek ttuszczowych, histiocytow
i limfocytéw oraz duzg ilos¢ tkanki wtdknistej.

McKenna i wsp. opracowali duze i mate kryteria
rozpoznawcze dla ARVC [5]. Do duzych kryteriéw zalicza
sie: 1) istotng rozstrzen i obnizenie RVEF bez uposledze-
nia funkcji lewej komory lub z tylko tagodnym jej upo-
Sledzeniem, 2) tetniaki RV (kinetyczne lub dyskinetycz-
ne), 3) znaczng odcinkowa rozstrzer RV, 4) zastapienie
miesnia sercowego tkanka wtéknisto-ttuszczowga
stwierdzang w badaniu patomorfologicznym, 5) obec-
nos¢ fali epsilon lub poszerzenie zespotow QRS
>110 mm w odprowadzeniach przedsercowych, 6) ro-
dzinne wystepowanie tej patologii potwierdzone histo-
patologicznie (biopsja, badanie autopsyjne, badanie
Srédoperacyjne).

Kryteria mate to: 1) tagodna uogoblniona rozstrzen
(2-3 odchylenia standardowe od $redniej normy) i/lub
obnizenie RVEF z prawidtowa funkcja lewej komory,
2) odcinkowa hipokineza RV, 3) tagodna rozstrzen RV,
4) w EKG w odprowadzeniach przedsercowych (V,~V3)
odwrécenie zatamka T (u chorych >12. roku zycia, bez
RBBB), 5) wystepowanie pdznych potencjatéw, 6) czesto-
skurcz komorowy o morfologii bloku lewej odnogi peczka
Hisa (LBBB) utrwalony lub nieutrwalony, stwierdzany
w rutynowym EKG, badaniu metoda Holtera lub tescie
wysitkowym. Do innych matych kryteriéw zaliczamy: po-
budzenia dodatkowe komorowe o morfologii LBBB,
>1000 w ciggu doby w badaniu metodg Holtera, nagty
zgon sercowy <35. roku zycia w rodzinie, dodatni wywiad
rodzinny w kierunku ARVC.

Rozpoznanie ARVC jest mozliwe, jesli sa spetnione
dwa duze kryteria lub jedno duze i dwa mate, lub tylko
cztery mate.

Do tej pory nie istnieje leczenie przyczynowe choroby,
chot prowadzone sg badania nad mozliwoscia terapii ge-
nowej. Obecnie dostepne jest jedynie leczenie objawowe
zapobiegajace groznym arytmiom komorowym — farma-
kologiczne lub za pomoca wszczepionego ICD [6]. W le-
czeniu farmakologicznym ARVC lekiem z wyboru jest so-
talol. Wskazania do wszczepienia ICD zostaty sformuto-
wane na podstawie zalecen ESC, s3 to zalecenia klasy Ila
i llb — dane pochodza z matych badan klinicznych i z opi-
nii ekspertéw (Tabela 1) [7].
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Tabela I. Zalecenia wg Task Force on Sudden Cardiac
Death [7]

Klasa zaleceni
lla IIb
Stratyfikacja VTS/VF wywiad rodzinny SCD
ryzyka powiekszenie RV LP (+)
dysfunkcja RV VT
PSK (+) PSK (+)
Prewencja ICD leki antyarytmiczne
pierwotna
Prewencja ICD
wtorna

VT — czestoskurcz komorowy, VF — migotanie komér, RV — prawa komo-
ra, PSK — programowana stymulacja komér, SCD — nagta Smier¢ serco-
wa, LP — p6zne potencjaty komorowe, ICD — kardiowerter-defibrylator

Zalecenia niefarmakologiczne dla chorych z ARVC to
przede wszystkim: unikanie stresu oraz nadmiernego wy-
sitku fizycznego (zwtaszcza uprawiania sportu wyczyno-
wego), ograniczenie stosowania lekdw przeciw grypie
i przeziebieniu zawierajacych pseudoefedryne. Nalezy
ograniczy¢ spozywanie produktow zawierajacych kofeine
oraz alkoholu [8].
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Dosé¢ dtugo zastanawiatem sie,
czy skierowany do ,,mojego” dziatu,
komentowany ponizej przypadek,
nie powinien trafi¢ do dziatu Chorzy
trudni nietypowi. Typowe przypadki,
w moim pojeciu, to przypadki ,cze-
ste”, a niezaleznie od tego, co
na podstawie pismiennictwa pisza
o tym Lewandowski i wsp., arytmo-
genna dysplazja (kardiomiopatia) prawej komory (ARVC)
czesta nie jest, a przy jej burzliwych objawach, upo-
wszechnieniu echokardiografii i coraz wyzszych (Smiem
twierdzi¢ — wysokich) kwalifikacjach polskich echokardio-
grafistdbw nie sadze, by prawdziwa czestos¢ tego scho-
rzenia byta niedoszacowana.

Nie ulega watpliwosci, ze opisany przypadek byt trud-
ny. A co byto typowe (jest to osiagniecie ostatnich lat)?:
e ze chory w tzw. ,wieku poborowym?”, z trwajacymi

od miesigca dolegliwosciami ,wieficowopodobnymi”,
bez zbytnich ceregieli trafit na stét hemodynamiczny,
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a po wykluczeniu zmian w naczyniach wieficowych
z wykorzystaniem catej dostepnej obecnie technologii
diagnostycznej szybko rozpoznano ARVC;
ze po ustaleniu tego rozpoznania jako przyczyny
omdlen i czestoskurczow komorowych, bez zbednych
dywagacji zastosowano jedynie stuszne leczenie,
wszczepiajac kardiowerter-defibrylator;
ze chory z ARVC (i na pewno wielu innych chorych)
mogt skorzysta¢ z ustanowionej dla ostrych zespotéw
wiencowych ,szybkiej Sciezki” w kardiologii. Inaczej
rozpracowanie tego przypadku musiatoby trwaé dtuzej,
czego omawiany chory mégtby nawet nie przezyc.
Komentowana praca ma wartosciowy wymiar dydak-
tyczny — w dyskusji Autorzy zawarli niejako algorytm po-
stepowania diagnostycznego i terapeutycznego w ARVC
— szczerze polecam go wszystkim, ktérzy moga sie ze-
tknaé z podobnym do opisanego w pracy przypadkiem.
Konczac, nie moge sie oprze¢, by nie wyrazi¢ nieusta-
jacego zdziwienia, ze biedna Polske sta¢ na taka ,,szybka
Sciezke”, na jaka nie sta¢ wielu bogatszych od nas krajow.



